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ント上：下=1.３: 1 ，大脳半球・小脳橋角部に好発する。
周囲の構造に浸潤しやすい。また，診断時２０%程度に髄
液播種が存在する５）。WHOgradeⅣである。 ３ 歳以下
のAT/RTは予後が悪いとされている。
　この疾患の放射線治療を経験し，長期生存を得ている
ので報告する。
【症　例】
　 1 歳 ３ カ月の女児であり，在胎３9週，２81２gで出生，
【はじめに】
　AT/RT（Atypicalteratoid/rhabdoidtumor；異型性
奇形性横紋筋様腫瘍）とは，199６年に疾患概念が確立
し1），２０００年からWHO分類に追加された悪性腫瘍であ
る２）。INI 1 遺伝子の不活性化からINI 1 蛋白質の核発現
が消失することがPNET/medulloblastomaとの鑑別に有
用とされている。高悪性度で ３ 歳未満に好発し，小児脳
腫瘍の 1 〜 ２ %３，４），乳児脳腫瘍の1０%を占める疾患であ
る。病理上，rhabdoidcellが特徴である。発生部位はテ
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要　　旨
　 1 歳 ３ カ月の幼児の中枢神経性非定型奇形腫様ラブドイド腫瘍（AT/RT）に対する放射線治療を経
験した。第三脳室内に原発し，水頭症をきたしていた。手術による完全切除はできず，その後のMRIで
髄膜播種を認めた。
　全脳・全盛髄照射３６Gy/２０fr/ ４ weeksおよび原発巣へ３６０°回転原体照射18Gy/1０fr/ ２ weeksを追加し
た。少しでも予後を延長することを目的に，modifiedIRS-Ⅲを上記を組み合わせた。治療終了後 ５ 年
を経過して生存している。
　晩期障害としては，成長ホルモン分泌不全と原発性甲状腺機能低下症が認められるが，いずれもホル
モン補充療法にてコントロールされている。
　Radiotherapyforatypicalteratoidrhabdoidtumor(AT/RT)wasperformedintheinfantgirl(age1
year,３months).Theprimarylesionwaslocatedinsidethethirdventricleandhascausedhydrocephalous.
Completeresectionbysurgerywasnotachieved,andsubsequentMRIshowedmeningealdissemination.
Treatmentwasstartedwith３６Gy/２０fr/４weeksofwholebrain/totalspinalcordirradiationand18
Gy/1０fr/２weeks of ３６０° rotating body irradiation to the primary tumor. To further prolong the
prognosis,modifiedIRS-IIIwasalsocombined.Thepatientsurvivalrateincreasedmore５yearsafter
thetreatment.
　Though, in long termunfavorable effects, the growth hormone deficiency and primary-
hypothyroidismareobserved,howeverboththeseeffectsarecontrolledbyhormonesupplement
therapy.
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された。
　 ３ 月1６日腫瘍部分切除術を施行された。術後経過では
頭部CTで明らかな脳室拡大の増悪は認めず，術後放射
線化学療法を目的に ３ 月18日小児科転科となった。
　 ４ 月２３日のMRIで髄膜播種を認めた。
　当科には ４ 月２５日小児科より紹介受診となった。
髄膜播種
【画像診断】
　嚢胞や壊死・出血を伴い内部不均一であり，CTで半
数に石灰化を伴っている。MRIではT 1 強調像で低〜等
信号，T ２ 強調像で等〜高信号，DWIで高信号を呈する。
造影後ほぼ全例で充実部や嚢胞壁に不均一な増強効果が
みられる。
　軟髄膜病変は結節状に塊状の造影効果が馬尾まで髄膜
に沿って出る。
乳児健診で異常を指摘されていなかった。 1 歳までは精
神運動発達は正常であり，伝い歩きが出来つつある状況
だった。
　２０11年1２月（ 1 歳）頃よりはいはいをするようになり，
座位でも左に傾くようになった。前医で経過観察されて
いたが，同年 ２ 月下旬（ 1 歳 ２ か月）より内方注視など
の眼位異常が出現し， ３ 月 1 日より胆汁様嘔吐を認め
た。胃腸炎が疑われ前医で補液で経過観察してきた。
　嘔吐頻回，活気不良，眼位異常が遷延し，大泉門の膨
隆を認めてきたため， ３ 月 ２ 日に頭部MRIを施行したと
ころ，第 ３ 脳室内腫瘍ならびに水頭症を認め，同日当院
脳神経外科に紹介，入院となった。
入院時MRI（図 1 ）を提示する。
　脳圧コントロール目的で透明中隔の開窓，脳室ドレ
ナージ，腫瘍生検を施行され，組織診でAT/RTと診断
36Gy/20fr/ 4 weeks of whole brain/total spinal cord irradiation
3 fields were changed every other day.
Boost ittadiation 18Gy/10fr/ 2 weeks
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　照射野の繋ぎ目を一日おきに 1 椎体ずらした。
　３６０° ３ D-CRT　原発巣に線量を集中　他部位の線量
を低減
【治療後経過】
　治療後 ５ 年経過した現在，腫瘍は著明に縮小し造影効
果は消失しており，患者は生存中である。
　予想されうる放射線治療に伴う晩期障害としては以下
のものがある。
①神経認知障害： ６ 歳以降は２４Gy未満なら影響無いと
されているが，本例は全脳に３６Gy照射されている。知
的障害・行動機能障害，症候性局在関連性てんかん，嚥
下障害をみとめている。
②内分泌障害：視床下部・下垂体の耐容線量は18Gyと
されている。本例では，甲状腺機能低下症と成長ホルモ
ン分泌不全を伴っており，それぞれ，ホルモン補充療法
を行っている。
　甲状腺機能低下症は，下垂体性ではなかった。DVH
（DoseVolumeHistogram）にて 解 析 したところ，全
脊髄照射における後方一門照射野内に甲状腺のほぼ全体
積が存在し，２8４1.５-３２４００.３（平均３０9４.５，Ｄ9５==３００8）
cGy照射されていた。
　成長ホルモンの補充を開始してから，身長が伸びて，
現在は平均程度になっている。ちなみに治療開始時，身
長8２.０cm，体重1０.５Kg。現在それぞれ11４cm（ ６ 歳女児
平 均11５.５±４.8３cm），２０.２Kg（ ６ 歳 女 児 平 均２０.8±
３.1５Kg）である。
③不妊：卵巣＞ ４ 〜1２Gyで機能障害，
　子宮＞２０Gyで成長不全が生ずるとされている。現時
点では評価できず。
④脊柱側彎：側弯は生じていない。
⑤ ２ 次発癌：一般的に ５ 年生存の 7 〜1２%とされてい
る。現時点では発症していない。
【考　察】
　近年，小児の中枢神経腫瘍に対する放射線治療は有害
事象の程度をできるだけ小さくするため，可能であれば
化学療法によって放射線治療の開始を ３ 歳以上になるま
で引延ばすことを考慮する。
　Medulloblastomaの４０〜６０%で化学療法が有効とされ
ているが，AT/RTに有効な化学療法の古典的レジメン
はない。
　現在，標準治療として，modifiedIRS-Ⅲ（手術+化学
療法+放射線治療の複合レジメン）が施行される。Chi
らの報告によれば7），２０例での評価で，診断時中央値２６
か月（２.４か月〜19.５歳）
　1２人が診断時 ３ 歳以下であり，11例で全摘術が施行さ
れた。IRS-Ⅲに加えて播種に対しては髄注を適宜加え
【治　療】
　以上を受けて，全脳全脊髄３６Gy/２０frを照射後，原発
巣に対してboost照射18Gy/1０frを照射した。
　全脊髄照射の副作用は承知の上で，髄膜播種も放射線
治療で制御するのが目的であった。
　少しでも予後を延長することを目的に，modifiedIRS-
Ⅲに全脳全脊髄照射を組み合わせている ３ 歳以下の症例
も報告されている６）。
　全脳全脊髄照射３６Gy/２０fr/ ４ weeks
2012/04/23
2013/03/21: ten months after RT. It reduced to 22.3 %.
2013/07/091 year 9 months after RT. It reduced to 16.7%
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が必要となる。平成３０年 ３ 月稼働予定のIMRT専用機ト
モテラピィにて実現可能と思われる。
【結　語】
　AT/RTに対する放射線治療を経験した。AT/RTで放
射線治療を行わない場合の予後は非常に悪いが， ３ 歳以
下に対する放射線治療は，晩期障害の発生を考慮する必
要がある。
　AT/RTに対する放射線治療は有効であり，長期生存
を得ている。また現時点では対症治療の不可能な有害事
象は発生していない。
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る。放射線治療は原発巣へ５４Gy/３０fr。 ３ 歳以上で播種
が 有 る 場 合 は， 全 脳 全 脊 髄３６Gy/２０fr+ 原 発 巣
boost18Gy/1０frが照射される。結果は ２ yearEFS５３%
OS7０%であった。
　本例では，髄膜播種への対応として，脳圧亢進のため
設置されたVP-shuntからの髄注は可能ではあるが，第
３ 脳室を腫瘍が塞いでいるため，脊髄腔へ抗腫瘍薬を分
布することができない。さらに脳圧亢進があるため，腰
椎穿刺は不可であった。したがって，通常の治療戦略と
しての，播種を髄注化学療法で治療することは不可能で
あった。
　手術で全摘出来なかった症例では予後が非常に悪いと
いう報告が多い。
　Medulloblastomaでもhigh-riskでは放射線治療を先送
りにすると予後が悪い。
　本疾患の予後は悪く，診断から 1 年で大部分が死亡，
２ 年で8０%死亡する。AT/RT長期生存者には放射線治
療が施されていた傾向がある8）。
　晩期障害として，成長ホルモン分泌不全，甲状腺機能
低下症を認めた。今後は，下垂体および甲状腺の線量を
IMRT（強度変調放射線治療）を用いて低下させる工夫
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